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Nel grande capitolo delle malattie croniche del fegato, le malattie epatiche autoimmuni rivestono un ruolo importante
ma poco conosciuto. Esse insorgono quando il sistema immunitario aggredisce il fegato attraverso una reazione anomala
che provoca un'inflammazione cronica e progressiva. In assenza di una presa in carico tempestiva e di un adeguato
trattamento, questa condizione porta a insufficienza epatica e cirrosi. Se ne distinguono almeno 4 forme, piu 0 meno rare:
I'epatite autoimmune, la colangite sclerosante primitiva, la colangite IgG4-positiva e la colangite biliare primitiva.
Quest'ultima, un tempo nota come cirrosi biliare primaria, € una malattia cronica caratterizzata dalla progressiva
distruzione dei dotti biliari intraepatici che colpisce maggiormente donne di media eta, tra i 40 e i 60 anni (ma puod
svilupparsi tra i 35-70) interessando piu membri all'interno della stessa famiglia (predisposizione genetica riguardante il
cromosoma X).

Normalmente puo raggiungere le fasi terminali in 15-20 anni, anche se la rapidita della progressione & variabile e legata
alla qualita/rapidita degli interventi. Una volta sviluppati i sintomi, I'aspettativa media di vita & di 10 anni. E di complessa
gestione poiché spesso si associa ad altre patologie autoimmuni, come l'artrite reumatoide, la sclerosi sistemica, la
sindrome di Sjogren, la sindrome CREST (calcinosi della cute, fenomeno di Raynaud, disturbi della motilita esofagea,
sclerodattilia, telangiectasia) la tiroidite autoimmune e l'acidosi tubulare renale. Alla prima osservazione pud essere
asintomatica, evidenziando solamente astenia o sintomi di colestasi, ma in fase avanzata cirrotica pud presentare gia
ipertensione portale, ascite, encefalopatia epatica. Nei pazienti asintomatici viene diagnosticata incidentalmente quando
i test di funzionalita epatica risultano alterati; per la diagnosi & comunque sufficiente rilevare un rialzo cronico della
fosfatasi alcalina e la presenza degli AMA (in assenza di questi, o di altre comorbilita, si esegue biopsia epatica). Oggi
I'innovazione consente diverse opzioni terapeutiche efficaci in sequenza, prima di arrivare al trapianto di fegato che
rappresenta 'ultima opzione.

Per tutti questi motivi Motore Sanita ritiene utile un confronto tra gli attori della filiera assistenziale su una revisione dei
percorsi di cura che possa consentire un rapido accesso, evitando la progressione di malattia con le sue complicanze
severe.
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TAVOLA ROTONDA
Accesso ai percorsi di cura e gestione del paziente nelle malattie epatiche autoimmuni

v Mancata diagnosi e mancata terapia della colangite biliare

v Difficolta diagnostiche e fattori confondenti: ruolo del MMG e ruolo dei centri di riferimento ospedalieri

v PNRR e digitalizzazione: telemedicina e network con la rete e il MMG

v Importanza di PDTA strutturati nella gestione del paziente epatopatico: PDTA light per la gestione della
colangite biliare

v Innovazione, sostenibilita, misure di valore: dai registri di patologia all'accesso facilitato alle terapie
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